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Resumen.—La presentacién clinica de un pénfigo vulgar con
lesiones cutaneas localizadas y sin afectacién de mucosas
es poco frecuente. Presentamos el caso de un varén de 37
afos que consultaba por una placa en la espalda, inflama-
toria y con pustulas en superficie. El estudio histopatolégico
demostré una espongiosis eosinofilica y la inmunofluores-
cencia directa depésitos de IgG entre los queratinocitos epi-
dérmicos. H tratamiento con sulfona hizo desaparecer las
lesiones en tres semanas y tras varios arios de seguimien-
to no ha habido recidiva de las mismas.

La espongiosis eosinofilica es un hallazgo histolégico que
puede encontrarse con cierta frecuencia en los pénfigos en
estadios iniciales, pero ademas es un marcador de una pre-
sentacion clinica e histolégica peculiar de pénfigo vulgar.
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INTRODUCCION

El pénfigo vulgar es una enfermedad ampollosa,
autoinmune e intraepidérmica que afecta las muco-
sas y la piel'. Histolégicamente se caracteriza por un
despegamiento acantolitico y suprabasal de la epi-
dermis y es la forma de pénfigo més frecuente?.

Lalesion caracteristica es una ampolla flicida asen-
tada sobre una piel normal o ligeramente eritematosa.
El techo de estas lesiones ampollosas es muy fragil y
se rompe con facilidad, dejando superficies erosivas
en la piel y sobre todo en las mucosas’. En mds de la
mitad de los casos la mucosa oral es el lugar de
comienzo de las lesiones, para después extenderse y
generalizarse por el tegumento cutdneo, pero en oca-
siones las lesiones se circunscriben a la musosa oral,
sin afectacion de la piel. La sintomatologia méds comun
es prurito o dolor, de intensidad variable, segin la
extension y gravedad de las lesiones cutaneomucosas®.

La espongiosis eosinofilica fue descrita por Emmer-
son y Wilson-Jones’ en 1968 como un hallazgo histo-
l6gico frecuente en las fases iniciales del pénfigo. Esta
imagen histolégica era conocida desde muchos afios
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LOCALIZED PEMPHIGUS WITH ATYPICAL
PRESENTATION

Abstract.—The clinical presentation of pemphigus vulgaris
as localized cutaneous lesions without mucous involvement
is arare event. We report a case of a 37-year-old man who
presented an inflammatory plaque on her back studded with
pustules. A histopathologic study showed an eosinophilic spon-
giosis pattern and a direct immunofluorescence test revea-
led IgG deposits between the epidermal keratinocytes. Treat-
ment with dapsone was started and cutaneous lesions cleared
within three weeks. The patient remains free of lesions after
several years of follow-up.

Eosinophilic spongiosis is a histopathologic pattern that may
be frequently found in early stages of pemphigus, but in addi-
tion, this pattern is a marker for a peculiar clinical and his-
tological presentation of pemphigus vulgaris.
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antesen procesos como la fase vesiculoampollosa de la
incontinencia de pigmento. Cuatro de los siete pacien-
tes de la publicacién original de Emmerson y Wilson-
Jones presentaban un pénfigo con una imagen clinica
que recordaba a la dermatitis herpetiforme. La apari-
cion de los estudios de inmunofluorescencia demostrd
que estos casos eran realmente pénfigos. Asi, en 1975
Jablonska et al® proponen el término pénfigo herpeti-
forme para designar pacientes con hallazgos histolégi-
cos de espongiosis eosinofilica y hallazgos clinicos tanto
de un pénfigo como de una dermatitis herpetiforme.
En los afios siguientes Knight et al’ y posteriormente
Ackerman® sefialaron que este patrén histopatolégico
podia aparecer en numerosas dermatosis (tabla 1).

CASO CLINICO

Se trata de un varén de 37 afios que consulté por
una placa pruriginosa en espalda, localizada en el area
interescapular, de un mes de evolucién y 10 cm de dia-
metro. La lesién tenfa un intenso aspecto inflamato-
rio con pustulas en su superficie (fig. 1). No existian
lesiones en otras localizaciones ni alteracion del estado
general. Se realizaron cultivos micolégicos y bacte-
riolégicos de la lesion, que fueron negativos. La ana-
litica bésica, incluyendo un hemograma, bioquimica
y sistemdtico de orina y la radiografia de térax, no
demostraron alteraciones significativas.
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TABLA 1. DERMATOSIS CON MANIFESTACI(’)N,
HISTOPATOLOGICA DE ESPONGIOSIS EOSINOFILICA

Enfermedades con espongiosis eosinofilica constante

Incontinencia de pigmento
Eritema toxico del recién nacido
Foliculitis pustulosa eosinofilica
Enfermedades con espongiosis eosinofilica frecuente
Pénfigo
Penfigoide ampolloso
Eccema agudo
Reacciones a picaduras de artrépodo
Acariosis

Enfermedades con espongiosis eosinofilica infrecuente

Erupciones por farmacos
Lesiones hiperplasicas viricas
Herpes gestationis

Dermatitis herpetiforme
Enfermedad ampollosa mixta
Sindrome hipereosinofilico
Sindrome de Wells

Dermatosis pustulosa subcérnea
Micosis superficiales

Policitemia vera

Tomada de Fonseca E, et al'®.

Se realiz6 una biopsia cutdnea en la que se observo,
en la epidermis, una espongiosis intensa con exocitosis
eosinofilica entre los queratinocitos (fig. 2) yalgunas vesi-
culas intraepidérmicas dispersas. En la dermis media y
superficial se apreciaba un intenso infiltrado inflamato-
rio de disposicion difusa, formado por linfocitos y eosi-
néfilos. Ocasionalmente este infiltrado podia observarse
también en los foliculos. La prueba de inmunofluores-
cencia directa realizada en piel lesional demostré depd-
sitosde IgG entre los queratinocitos epidérmicos (fig. 3).
La inmunofluorescencia indirecta fue negativa.

Se instaur tratamiento con minociclina a dosis de
500 mg/ 12 horas durante 3 semanas sin respuesta.
Pasado este tiempo se sustituyd por sulfona a dosis de

Fig. 1.—Placa inflamatoria con pustulas excoriadas en superficie en

el area interescapular.
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Fig. 2.—Epidermis con espongiosis y exocitosis de eosinéfilos.

100 mg/ dia, con desaparicion total de las lesiones en
3 semanas. Posteriormente fue disminuyéndose la dosis
hasta su retirada total. Dos afios después de la suspen-
sién de la sulfona el paciente contintia asintomatico.

DISCUSION

El pénfigo vulgar raras veces se presenta como lesio-
nes localizadas. Estas son frecuentes como formas de
inicio, pero en poco tiempo evolucionan hacia formas
generalizadas. En un pequefio nimero de casos, sin
embargo, permanecen como localizadas durante su
evolucion. El pénfigo localizado es més frecuente en
la mucosa oral yraras veces las lesiones localizadas per-
sistentes ocurren en la piel. En estos casos suelen afec-
tarse de forma preferente las dreas de presién, como
la espalda, pero se han descrito diversos tipos de lesio-
nes cutdneas localizadas como manifestaciéon clinica
de un pénfigo, entre las que tenemos lesiones sobre
cicatrices posquirtrgicas’ o postquemadura'’, lesiones
en dreas previamente tratadas con radioterapia'’, lesio-
nes con aspecto clinico de queratosis seborreica'?,

Fig. 3.—Inmunofluorescencia directa con depésitos de IgG entre los
queratinocitos.
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nédulos aislados'®, lesiones lineales de distribucién
zosteriforme'* o una placa vegetante en un brazo".
Una placa inflamatoria aislada con pustulas en super-
ficie esuna presentacidon excepcional de pénfigo que
no hemos encontrado descrita en la literatura.

La espongiosis eosinofilica o espongiosis con exo-
citosis epidérmica de eosindéfilos es un hallazgo bien
conocido en las fases iniciales de pénfigo vulgar. Es
mds frecuente en el pénfigo vulgar y en el folidceo,
pero también puede observarse en otros tiposde pén-
figos como el herpetiforme, el vegetante o el parane-
oplasico. En algunas ocasiones la espongiosis eosino-
filica precede a los hallazgos histopatolégicos tipicos
de un pénfigo, pero el verdadero interés de este
patrén histolégico es que constituye un marcador de
una presentacion clinica e histopatoldgica peculiar de
pénfigo'®. Bajo el patrén histolégico de una espon-
giosis eosinofilica aparece un tipo especial de pénfigo,
que muestra unos hallazgos especiales como los obser-
vados en nuestro caso. Presentan manifestaciones cli-
nicas atipicas con una morfologia inusual y en algu-
nos casos, incluso con signo de Nikolskynegativo, sue-
len presentarse a una edad temprana, es bastante
frecuente encontrar una eosinofilia periférica, la evo-
lucién es normalmente benigna y tienen una buena
respuesta terapéutica a los esteroides y/ o pequefias
dosis de sulfonas.

De este modo, en los casos en que nos encontremos
lesiones aisladas con un patrén histopatolégico de
espongiosis eosinofilica, es esencial realizar una prueba
de inmunofluorescencia para descartar una enferme-
dad ampollosa autoinmune.
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